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　This　report　deals　with　an　autopsy　ease　of　a　7　month－old　female　with　eongenital　obstruction　of　extrahe－
patie　bile　du¢ts　followed　by　obstruetive　jaundiee　and　biliary　liver　eirrhosis．　The　patient　died　under　severe
symp七〇ms　of　obstructive　jaundice　which　had　been　succeeded　by　neonatal　jaundice。　From　the　autopsy　fin－
dings，　the　obstruction　took　plaee　as　a　partial　stenosis　of　the　cystic　duct，　a　total　atresia　of　the　hepatie
duet，　a　total　atresia　of　the　common　bile　duet　and　of　the　terminal　of　the　pancreatie　duet．　Atrophy　of
the　gall　bladder　and　the　pancreas　was　also　observed．　Histologieally，　the　liver　showed　intensive　bjliary
cirrhosis　with　eoncomitant　dilatation　of　small　bile　ducts．
　先天性胆道異常は先天性門形のうちで比較的稀な疾患に
属する。DonOP（1828）1）の報告以来帽次いで症例報告・や，
綜合的観察の発表があるが，その成因については未だ明か
でない。著者は先天性胆道閉塞に続発した胆汁性肝硬変症
の剖検症例を経験したので報告する。
臨床的事項
　患　者二　村○敬0　7箇月　女子。
　家族歴：第一子にて両親共健在，特記すべぎことなし。
　既往歴：　分娩予定臼より2週間遅れ仮死分娩で，生下
時体重2．6　kg，妊娠中母親は黄疸に罹患したことはない。
　現病歴：　生後黄疽：あり，胎使は灰白色であったといわ
れ，哺乳力薄弱，鼻出血エ，灰白便あり，某医院にて入院治
療するも黄疽：のみは治療せぬまま23日間で退院し，その
後自宅療養していたが，当科入院一週間前より黄疽，腹部
膨荷，痩削が強くなったため当外来を訪れ6月8日入院し
た。
　現症：体格小〔5．9kg）極めて痩削強く，眼球結膜，
全身皮膚黄疽著明，脈搏整，緊張するも遅く（徐脈）心，肺
には著変なし，大泉門開大す。肝は右乳線上4横指肥大，
硬いが平滑である。脾も季助下4横指触れる。膝蓋反射，
アキレス腱反射正常で病的反射は認めない。
171
　入院後経過：　入院後腹水穿刺を行ない，200cc排除し，
幾分楽になり，夜もよく寝たが，食欲はなく，牛乳1日900
ccの強制柴養を行なったが，腹水はその後急速に増加し，
2回穿刺を行なったが，全身症状悪化し，入院後12日目
に軽度の痙攣をおこし，入院17日同に死亡した。
臨床的諸槍査成績
　ツ反応2000x（→，ワ氏反応（一）
　血液諸検査威績（8／VI＞：
赤血球数351万，白血球数15，800，血色素量80％（sahli
　値〕指数1・1，赤沈1時閥値78，2時聞但122，出血時聞
4■，血．小板112，300，凝固時間5～12分，エオヂン嗜好細胞
0．5％，幼若型O．5％，中性桿状榎佃胞47％，リンパ球40％，
η≦L球8．5％o
　検尿成績：　淡黄色，酸性，蛋白弱反応，糖陰性，ウロ
ビリノーゲン陰性（絶対陰性），ビリルビンRosin試験陽
性，Gmelin試験陽性。
　腹水性状：淡黄色，比亜：1010，Rival七a試験陰性，蛋
白1％以下。
　検便成績＝　灰白色，潜血反応陰性，Gmelin試験陰性。
　治療＝　V－K50　mg，　VB210　mg，　VBI　10　mg，　VC　100
mg，　Guronsan　400　mg，　Mer七ionin　B12注射，　Mastigen
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1．09径口投与。
病理解副的所見
　病理解剖的診断：　1）肝外肝管，総胆管の先天性閉塞並
びに胆管の部分的先天性閉塞と狭窄，2）肝内肝管の拡張，
3）高度なる閉塞性胆汁性肝硬変症，4）膵管の閉塞と膵萎縮，
5）腹水（約1000cc），6）高度なる全身性黄疽，7）鶴血脾，
8）胆嚢の萎縮，91腎，心筋の実質性変性。
　病理解剖的所見摘要：　強く痩飛せる屍体，皮膚の色は
やや緑色を帯びた黄疽色強く，瞼及び球結膜に強い二二が
認められる。腹部は強く膨満し，鎌腹状を呈している。左
下部に穿刺した搬痕と両側の鼠践部にヘルニア様の腫脹を
認む。腹腔内にはやや澗濁せる腹水約1000ccあり，肝門
附近のリンパ節は多数碗豆大に腫脹す。
　肝：　（重量480g，大き’さ18×7×5．5　cm）表面の色は帯
褐黄色，微細なる多数の穎粒状の隆起を認め6。硬度は増
加し，割面は難聴黄色，小葉像は明瞭である。肝織部にお
いては肝内小胆管の拡張が著明に認められ，帯褐黄色の胆
汁を充満している。
　艦籍胆道＝　肝門近くの肝管は2本の索状物として認め
られるが，胆管と合する部に行くに従い次第に細くなる。
内腔の存在は認め得ない。胆管は胆襲に近い部において内
府の存在を漸く認め得るも漸i突細くなり，途中盲管に終っ
ている。総胆管は全く閉鎖し，十二指腸に近い部では線維
第1図　胆汁性肝硬変症の肝：　拡張せる小胆
　　管，肝小葉の萎縮，結合織の増殖（二四）
萎縮せる胆誕
狭窄せる胆管
閉塞せる胆管
閉塞せる肝管
性となり，膵管との合1充を識別し得ない。
　胆嚢：　（大き’さ？×1cm）強く萎縮し，　ll痢濁した水溶液
を少量：容れている。
　十ご指腸：　総胆管，膵管の開口部は痕跡も探し得ない。
　膵：　強く萎縮し，膵管の十二指腸に開口している痕跡
をi忽め得ない。
　その他の臓器：　心，肺，腎，脾に著変なし。
病理組織学的所見
　肝：肝小葉は萎縮して不規則な島瞑状に見られ，肝細
胞索は乱れて離開し，肝細胞は肥大する。小葉間及び，
Glisson三二の結合織の増殖が強く，軽度のリンパ球の浸
潤を見る。肝門に近い肝内肝管は特に拡張し，胆管には胆
汁塊が充満しているのが認められる。又小胆管は増殖拡張
し，その中に胆汁栓子が認められる。肝細胞及び胆毛細管
にも微細穎粒状の胆汁色素が見える。Kupffer星細胞は胆
汁色素を含んでいる。
　胆嚢：　粘膜上皮細胞層を僅かに認め，筋層の萎縮，単
球，リンパ球の軽度の浸潤を認める。
　肝管，胆管及び総胆管二　肝管は上皮細胞を認め得ず結
合織のみを認める。総胆管及び胆管の閉塞部においても同
様である。
　膵：　強度のi萎縮変性を認める。
総括及び考按
」、
索状の総胆管1
十二指腸
第2図　閉塞せる肝管，総胆管と部分的に
　　閉塞及び狭窄せる胆管の模型図
　小児において胆道通過障碍を来す疾患として胆道閉塞な
いし狭窄と，総輸胆管嚢言様拡張症を伴なった胆道閉塞な
いし狭窄があるといわれている。臨床的には症状を異にし，
前者の多くは生後1箇月で黄口を主徴として現われるの
に，後者は生後数年経って現われる。総輸胆管嚢腫様拡張症
を含めて先天性胆道閉塞症の発生va度e）は，詫摩氏によれ
ば東大小児科において，昭和25年までの58年間に57例，
畑山氏によれば熊本医大小児科において，22年聞に13例，
小林氏によれば泉町慈善病院小児科において，13年開に
10例，畠1⊥1氏によれば北大小児科において，昭和30年2
月現在まで30年間に19例である。F．　Hicker‘i）は小児科
医はその生涯において1例或いはより以上数例の先天性胆
道閉塞症を経験するだろう，といっているのでほぼ推察出
来ると思う。J．　B．　Holmes4）は多数の胆道異常において同
一の崎形は1例もなかった：と報告している。：又F．Hicker
P））は胆道閉塞症を閉塞部位と程度に応じて細かく8型に分
類し，胆管及び肝管の完全ないし部分的閉塞が一番多いと
いっているが，本症例は肝管及び総胆管の完全な閉塞と守
門の一部の閉塞と狭窄を伴なった例で，交献的に本症例の
如き閉塞部位と程度を示しているのは比較的稀有のようで
ある。
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　胆道閉塞症の原因は未だ不明である。肝及び胆道は胎生
発育の複雑なところで，一般的に胎生時の崎形に由来する
と思われている。Yllpo，1．addらによれば胆管は最初は管
状であるが，その後の上皮細胞の増殖が正常に発展しない
で，種々な程度の胆道閉塞な：いし狭窄を来すとR　Hicker
等の紹介した交献に述べられている3）。Bδhmも同様に胎
生時の上皮性閉塞が未分化状態に停止して起るだろうと述
べられている1）。四ツ柳氏5）は総輸胆管嚢腫様拡張症の場
合，総胆管下部の先天的閉塞ないし狭窄が毎常殆ど証明せ
らるるのみならず，胆道閉塞症との問に多くの移行型を認
める故，両者は本質的に同種にして，胆道閉塞症の場合で
は，元始総輸胆管が全長に亘りて上皮細胞の増殖能の低下
の結果，遂に事実上の開口を得ざりしものであり，総輸胆
管鍵腫様拡張症の場合では，上皮細胞の増殖能の不平等，
即ち上部にて増殖能の高揚，下部にて低下を来たし，上皮
性閉塞が解消せば上部の拡張と下部の狭窄を来たし，下部
の狭窄の結果胆汁が欝呈し，上部の先天的拡張は増大し，
遂に一定の臨床症状を発するとゆう。事実総輸胆管嚢腫様
拡張症の場合，統計的観察を試みたるに97％に下部の閉
塞ないし狭窄を伴ない，実に死者の幼若なるほど著明なり
という。．Rolleeton及びHayneによれば母体ないし胎児
の毒素が，胎児の肝より排泄せられるため胆道炎を起し，
終に閉塞を生ずるといわれ，藤木氏は母体の妊娠時の黄疽
と関係あると思われる1例を発表している4）。　また明野病
罹患申の母から生れた胎児に，妊娠初期に母親が風疹に罹
患して生れた胎児に，胆道閉塞症を見たとその成因を母体
側に期待している報告もあり8），遺伝及び環境を疑うもの
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もあり7），梅毒を疑うものもあるが3），母体側に何等原因
らしぎものを認め得ない時でも胆道閉塞症の報告がある6）。
本例も母体側に何等の原因も，また家族的遺伝的関係も認
め得ることが出来なかった。
結 論
　本例は生後7箇月の女子に見た胆汁性肝硬変症を伴なっ
た先天性胆道閉塞症例である。病理解剖学的には総胆管，
肝管の先天性閉塞並びに胆管の部分的先天性閉塞と狭窄を
認め，さらに膵管の閉塞を認めた。胆嚢及び膵も強く萎縮
していた。肝には胆汁性肝硬変症の像が著しく認められ
た。なお心，腎，肺，脾には隔形が認められない。母体側
には先天性胆道閉塞症の原因と思われるような因子を見出
し得なかうた。
　　　　　　　　　　　　　　　（昭和31．9．12受付）
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